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MALFORMACIONES CONGENITAS

1. - ARTROGRIPOSIS (MIDISTROFIA FETAL):

Es una enfermedad congénita que se manifiesta predominantemente por multiples rigideces
articulares, que se hacen presentes en el nifio desde muy temprano, COmo mManos y pies zambos (mano y
pie bot), dificultad en el movimiento de las articulaciones de miembros superiores € inferiores, luxacion
congénita de caderas, etc. Todo esto se define y aclara el cuadro suficientemente.

La enfermedad se manifiesta y s diagnosticada desde el nacimiento o poco después, en la época en que
el nifio ya debe efectuar movimientos algo complejos y coordinados (segundo o tercer mes de vida).

En cuanto al origen, actualmente se acepta que la lesion muscular es causa de las dificultades motoras y
que luego, con el crecimiento se afiaden alteraciones morfologicas articulares y oseas.

El momento de produccion de estas lesiones musculares se remonta al tercer mes de vida intrauterina, ya
diferenciado el mesénquima, debe estriarse y alargarse progresivamente. Si este proceso se detiene,
aparece la artogriposis; de aqui también el nombre de miodistrofia fetal.

2. - TORTICOLIS:

Se denomina torticolis a toda desviacion lateral permanente del cuello, de manera que cara y cabeza
se acercan-de este lado-al hombro correspondiente.
Por su origen son congénitos y adquiridos.
Los torticolis congénitos, pueden ser genéticos, esto es, originados en las primeras semanas de vida fetal,
y suelen ir acompafiados de otras malformaciones en el cuello o en otras partes del organismo; los
intrauterinos, producidos cuando el feto esta muy cerca del momento del parto, son los mas frecuentes y
los de mejor pronostico; Y los traumas obstétricos, al lesionar musculos y nervios del cuello, dejan como
secuela una desviacion por retraccion del esternocleidomastoideo de u n lado. En este ultimo caso es de
gran valor el interrogatorio, sobre el mecanismo del parto y sus alternativas (distosia, maniobras bruscas
de 1a traccion de la cabeza, encaje de hombros, desarmonia pélvico fetal, etc.). El torticolis congénito,
puede coexistir con otras malformaciones.

SINTOMAS CLINICOS Y RADIOGRAFICOS:

Al observar al enfermo de frente se aprecia que el eje longitudinal del cuello describe una curva cuya
concavidad corresponde al lado en que el musculo esternocleidomastoideo, mas 0 menos acortado y tenso
hace relieve por debajo de la piel; esta tension puede asentuarse tratando de llevar la cabeza hacia el lado
opuesto. Cara y craneo son desplazados al encorvarse el cuello, pero al mismo tiempo giran y la cara ya
no mirara hacia delante, sino al lado opuesto del torticolis, mediante un movimiento de rotacion de la
columna cervical, simultaneo con el de inclinacion lateral.

En los recién nacidos que son de menos de un afio de edad, suele verse y palparse una pequefia
tumoracion en el cuerpo del esternocleidomastoideo tenso, por lo general en su parte media, que
corresponde a un hematoma en las vias de organizacion o ya cicatrizado, que es en tal caso la causa dela
afeccion.

También en nifios de mas de un afio es frecuente apreciar en muchos de los casos una asimetria facial: la
mita de la cara del lado de la concavidad tiene menor desarrollo que la opuesta.

En pacientes de corta edad es posible reducir la desviacion manualmente, si la retraccion es de intensidad
mediana o de cierta antigiiedad, solo se lograra en forma parcial, si el enfermo es adolescente o adulto, las
lesiones Oseas en la columna cervical impediran la reduccion.

Las radiografias de la columna cervical, cara y craneo de frente nos mostraran la alteracion del eje de tipo
escoliotico lateral y la asimetria por menor volumen de la mitad del esqueleto craneofacial del lado de la
concavidad. Si el caso es inveterado habran alteraciones morfologicas en las vértebras cervicales, seran
mas altas en el lado de la convexidad y existira cierto grado de rotacién de las mismas.

TRATAMIENTO:

En los primeros afios de vida, es siempre incruento. Deberan indicarse vendajes tipo Schanz, collar
circular con planchuelas de algodon o espuma de goma, tratando de mantener la cabeza en sentido
inverso al de la deformacion. En otros casos mas rebeldes, se puede recurrir a la inmovilizacion y
enyesado.

Si de esta manera no mejora, el tratamiento quirurgico esta indicado al final de la primer infancia o mas
adelante y consiste en general, en desinsertar uno o ambos extremos del musculo (tenotomia uni 0
bipolar). Algunos prefieren la reseccion total del esternocleidomastoideo.

La técnica mas empleada es la seccion de los haces distales del musculo (esternal y clavicular),
completada con traccion o minerva de yeso durante dos o tres semanas.



En la técnica de Jahs, se desinserta el haz clavicular, se secciona la aponeurosis y se coloca esta porcion
en la vaina del haz esternal. La operacion de Schelderup, que se efectua en los primeros afios de vida,
consiste en realizar la plastica del esternocleidomastoideo, tras extirpar todo el tejido fibroso cicatrizal de
la ruptura del cuerpo muscular. En estas dos ultimas técnicas se trata de mantener la simetria de la
conformacion de la cara anterior del cuello junto con la desaparicion de la inclinacion cervical.

El més complejo tratamiento es el del resorte del neurocirujano: seccion de segunda a séptima raices
cervicales y del XI par en la region occipital mas artrodesis crvicooccipital.

Los resultados son tanto mejores cuanto mas precozmente se realiza cualquiera de los tratamientos
quirargicos al haber fracasado el procedimiento incruento.

ENFERMEDAD DE SPRENGEL:

Es una afeccion rara, cuyas caracteristicas quedan definidas claramente con un simple enunciado. Es
bilateral en menos del 10% de los casos. Se aprecia a veces desde el nacimiento, peor es mas evidente en
la primera infancia. Es frecuente que exista un cordon fibroso o verdadera sinostosis de Ia espina de la
escapula, con las apofisis espinosas o transversas de la 6* y 7* cervicales y la 1* dorsal, se la ve mas en
varones en el lado izquierdo.

La causa de esta malformacion embriogenica, seria la falta de descenso habitual de la cintura escapular en
los primeros meses de gestacion o una aplasia parcial de esta region. Debe recordarse que el omoplato es
embriologicamente un apéndice que desciende del cuello al final del tercer mes y que se ubica finalmente
entre las costillas 3" y 7* . Cuando queda alto, adquiere menor desarrollo y suele estar fijado al eje
vertebral por riendas fibrosas o por un puente 6seo (hueso homovertebral). Este hueso se encuentra en
30% de los casos.

Es posible hallar en el paciente otras malformaciones congénitas: escoliosis congénitas, fusion congénita
de costillas, costilla cervical, etc.

SINTOMAS:

El nifio presenta un hombro mas alto que el otro, motivo de consulta. Si observamos el dorso desnudo, se
comprobara que el omoplato del lado afecto es mas alto y algo proyectado hacia delante, con referencia al
lado opuesto; su vértice o extremo inferior estara a la altura de la 5* y 6 costilla y no la 7* que es lo
habitual. De esta manera, el cuello es mas corto limitando asi la abduccion y elevacion vertical del
miembro superior de ese lado; el omoplato, por otra parte es mas pequefio; y su eje longitudinal no sufre
desplazamientos, ni tampoco se altera el eje de la columna vertebral dorsal cuando la enfermedad es la
Unica malformacion congénita local. En las escoliosis dorsales del adolescente, con gran desviacion
paravertebral, el omoplato también es desplazado hacia arriba y hacia fuera; es una desviacion adquirida,
bien diferenciable de la enfermedad de Sprengel.

En adolescentes y adultos, la ruptura del serrato menor y posterior, o la seccion de su nervio propio y su
consiguiente paralisis, provocaran una escapula alada y una elevacion de la escapula faciles de clasificar.
En escoliosis y cifoescoliosis con apreciable giba paravertebral costal, el omoplato también se proyecta y
asciende. Algo similar ocurre en ciertos casos de artritis aguda vertebral dorsal.

TRATAMIENTO:

La fisioterapia esta indicada en el periodo de observacion y en los casos leves. De lo contrario, el caso es
siempre quirargico. Existen diversa técnicas. La de Ombredanne y de Huc consiste en la desinsercion de
la articulacion acromioclavicular y el descenso y la fijacion de la escapula por adentro y abajo, previa
reseccion de su angulo superointerno. La de Kéning se basa en el descenso y fijacion del extremo inferior
atravesado por un colgajo del dorsal ancho. En algunas técnicas, logrando un descenso del omoplato, se
fija su porcion inferior a las costillas.

Los resultados de estas intervenciones son inciertos, aunque la mejoria cosmética puede dar satisfaccion.
Entre las multiples causas del pronostico, debemos mencionar la complejidad de las formaciones
presentes en la zona; la esclerosis y a veces la osificacion del trapecio; las adherencias; las retracciones de
los musculos periescapulares, etc.

ESCOLIOSIS CONGENITA:

Como su nombre lo expresa, la alteracion permanente del eje de la columna vertebral en sentido lateral es
de origen anterior al nacimiento, aun cuando su existencia clinica sea descubierta cuando el nifio cursa la
primera o segunda infancias.

ETIOPATOGENIA:



Como se dijo anteriormente, es de origen intrauterino, y mas claramente genético. El tipo de alteracion
estructural o la e las vértebras nos lleva al momento en que estas se forman de su metamera primitiva,
esto es, a los primeros 3 0 4 meses de gestacion.

ANATOMIA PATOLOGICA:
La causa de la desviacion lateral de la columna es una malformacién de las vértebras en cualquiera de sus

niveles. Es muy frecuente verla en la ultima porcion de la columna dorsal o en las primeras vértebras
lumbares.

Las anomalias pueden ser:

1) Por defecto de formacion (vértebras bifidas, hemivertbra, vértebra en cufia)

2) Defectos de segmentacion (barras uni o bilaterales)

3) Inclasificables.

Es rara la agenesia de toda una vértebra; lo habitual es la hipogenesia o agenesia de una mitad, lo cual es
suficiente para desequilibrar el eje longitudinal del raquis. Recuérdese que la vértebra se origina, segun el
clasico esquema de Putti, a partir de 3 segmentos o nucleos para cada lado y que al no hacerlo, o hacerlo
de una forma incompleta el correspondiente lado derecho o izquierdo, el producto sera una hemivertebra
o una vértebra en cufia, mas alta de un lado que el otro.

En la quinta vértebra lumbar, la asimetria de esta vértebra dara origen a una escoliosis congénita
lumbosacra.

A estas malformaciones, sobretodo en la escoliosis congénitas dorsales, suelen agregarse las sinostosis o
soldadura posterior a dos o mas costillas, la falta parcial o total de una de ellas, con ausencia de las
carillas costales de las vértebras mal formadas, etc.

CLINICA:

El diagnostico se hace por lo general en la primera o la segunda infancia. A la inspeccion se comprueba
que la desviacion lateral es de pequefia curva y que no se corrige con las maniobras de Adams (curvas
rigidas); no hay dolor espontaneo ni provocado con los movimientos activos o pasivos, y su grado de
proghresividad, muy variable, exige vigilancia periédica. En casos de malformaciones groseras y
multiples, sin embargo, la desviacion lateral y a veces las paravertebrales pueden ser muy visibles y
antiestéticas. En los casos no tratados hay aproximadamente un 50% de curvas severamente progresivas y
un 30% de curvas moderadamente progresivas. La barra no segmentada unilateral dorsal y las
hemivertebras descompensadas tienen un mal pronostico.

En el examen radiografio, la imagen de frente es méas importante. En ellas debemos buscar, en el lugar de
la curva escoliotica, la hemivertebra o la vértebra en cufia ya descritas, las barras y las alteraciones
costales (agenesia costal, parcelar o completa; sinostosis).

TRATAMIENTO:

Cama dura, lecho de Lorenz y gimnasia adecuada suelen actuar en forma relativa, dadas las caracteristicas
anatomicas y evolutivas anotadas. Los corsés de yeso correctores o aparatos ortésicos pueden ser de
alguna utilidad. Recientemente calificados autores comentaron buenos resultados obtenidos con el corsé
ortopédico de Milwakee. La fusion osea esta indicada (antes de la adolescencia) en buen numero de casos
cuando la curva es provocada por anomalias que pueden ser rapidamente progresivas y es corta y rigida
(barra no segmentada unilateral, hemivertebras no compensadas, componente cifotico congénito).

En algunos casos la reseccion de una hemivertebra y la fijacion quirirgica pueden proporcionar
correcciones satisfactorias y estabilidad.

MANO ZAMBA (MANO BOT):

Toda desviacion de la mano y mufieca con respecto al antebrazo de forma permanente, conforma lo que
se conoce como mano zamba (“mano bot”), a semejanza de lo que ocurre en el pie. La mano puede
desviarse en cualquier sentido pero con mayor frecuencia hacia cubital y palmar. Su origen puede ser
congénito o adquirido.

ETIOLOGIA Y CLINICA:

Entre las manso zambas de origen congenito, las mas importantes para recordar, son aquellas que
acomapiian a las artrogriposis, la agenesia del radio, la deformacion de Madelung, la discondrodisplasia
de Ollier, etc. Entre las adquiridas se debaran destacar las manos paraliticas (secuelas de la polio,
hemiplejias del nifio o del adulto, paralisis perifericas) , las cicatrizales (quemaduras, traumatismos) y las
patologicas (tumorales, inflamatorias. Etc.)

ENFERMEDAD DE MADELUNG:



Es una forma muy especial de mano zamba, caracterizada por una subluxacion de la articulacion
radiocubital inferior . La apofisis estiloides del dubito es anormalmente saliente en la cara dorsal de la
mufieca, el radio en cambio, se desplaza algo hacia delante y suele ser mas corto y encorvado, con
angulacion de seno anterior e interno. La luxacion posterior del cubito puede ser transitoriamente
reducida por digitopresion pero es reproduce inmediatamente. Los movimientos de prono supinacion en
sus grados extremos estan en general dificultados; de manera que la mplitud de los mismos esta reducida
de forma apreciable en cuanto la deformacion adquiere cierta intensidad. Suele haber dolor en la mufieca
y la deformacion va aumentando hacia el final de la etapa de crecimiento.

Cuando la deformidad de Madelung es congenita, siempre tiene un componente genetico, y es en mayor
omenor grado hereditaria a la par que se asicia a veces a determinados sindromes clinicos bien precisos:
enfermedad de Ollier, osteogensis imperfecta , etc. La redioterapia local y los procesos traumaticos
(desprendimiento de la epifisis) asi como los procesos infecciosos de la metafisis inferior o distal del
radio tambien pueden provocar una alteracion similar a la de Madelung.

Es importante la confirmacion de esta enfermedad por medio de una radigrafia de frente y de perfil de la
mufieca y otra panoramica de todo el antebrazo.

TRATAMIENTO:

Se comprendera que varia segun la etiologia.

Para la agenesia de radio se han propuesto varias intervenciones de plastica 6sea (reemolazo por injerto
masivo, radializacion del cubito, etc.), tratando de restituir al mismo tiempo el eje longitudinal del
antebrazo. En las manos zambas de origen paralitico debe estudiarse la posibilidad de realizar trasplantes
tendinosos para rectificar y equilibrar la mufieca afectada; en algunos casos es logico efectuar una
artrodesis de la mufieca. En las secuelas por quemaduras estaran indicadas las plasticas cutaneas.

En la deformacion de Madelung, si la desviacion de la mano es minima, no corresponde tratamiento
alguno. Si los movimientos estan alterados o hay verdadera mano zamba, corresponde operar, sea
confeccionando un neoligamento de fascia lata que rodeando al cubito en su porcion distal, reduzca la
subluxacion, sea resecando el extremo distal del cubito (operacion de Darrach), a lo que en algunos casos
se afiade la osteotomia del radio en su tercio inferior con el fin de normalizar el eje antebrazo-mano; esta
es la terapeutica mas comunmente usada.

QUINTO DEDO VARO:

Es una malformacion corriente de buen pronostico y por la cual suelen consultar jovenes y adultos. Es
siempre hereditaria en primera o segunda generacion y la mas de las veces es bilateral.

El quinto dedo del pie presente una direccion anomala hacia adentro de unos 45° , y algo hacia arriba de
eta manera esconde y presiona al cuarto dedo, y por causa mecanica aparece con frecuencia una
hiperqueratosis interdigital. En otros casos el cuarto dedo estara encima del quinto dedo.

De todos modos si no se ha efectuado oportunamente la correccion en la edad adulta, se producira una
hiperqueratosis dorsal, muy molesta para el paciente a nivel de la primera y segunda falange en la porcion
externa.

El tratamiento quirurgico, cociste enextirpar la primera falange o en enderezar el dedo. Para esto la
tecnica de Lapidus (trasplante de la porcion distal del tendon extensor hacia la cara plantar) ha tenido
amolia difusion. Em ambos casos, suele ser menester, completar la intervencion con una plastica en la
piel de la base del dedo, que permita y facilite el enderezamiento.

Existen muchas otras tecnicas como la de Ruiz Mora y la de Lelievre combinan la capsulotomia
metatarsofalangica con la plastica de la piel plantar. Otros autores optan por realizar la sindactilia con el
cuarto dedo mdiante la plastica de las partes blandas, previa reseccion de la primera falange y tenotomia
del extensor. Otros en fin, prefieren directamente la amputacion del dedo en cuestion.

PIES ZAMBOS:

Toda deformacion o desviacion permanente del pie se denomina pie zambo (“pie bot”).

Puede ser congenito o adquirido.

Pie talo valgo: Es una afeccion congenita no muy frecuente, observada preferentemente en varones y que
se caracteriza por la desviacion permanente del pie en flexion dorsal y valgo.

ETIOPATOGENIA:

El pie talo valgo congenito, que puede coexistir con otras malformacines congenitas y ser bilateral en las
artrogriposis suele ser de origen mecanico: vicio de posicion en el nifio en la vida intrauterina. Cuando
coincida con las alteraciones congenitas a distancia o vecinas, da la idea de origen embrionario: por
ejemplo acompafiado de la ausencia congenita del peroné, una de las formas clinicas mas frecuentes.



